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論文の内容の要旨 
 今川氏の博士学位論文は、小児の難病である進行性家族性肝内胆汁うっ滞症(progressive familial 






進行性家族性肝内胆汁うっ滞症（progressive familial intrahepatic cholestasis; PFIC）2 型は、














(1)  PFIC2型患者からの iPS細胞樹立する研究 
当院で治療中の PFIC2型患者 2名から採血を行い、分離した血液細胞に山中 4因子搭載センダイウイ
ルスベクターを作用させて iPS 細胞を樹立させている。iPS 細胞の特性評価として、リアルタイム PCR
および免疫蛍光染色で未分化関連マーカーの発現を評価し、さらに、胚様体形成による三胚葉への分化








(3) 分化誘導肝細胞で PFIC2病態が反映されているか検討する研究 




(1) PFIC2型患者からの iPS細胞樹立する研究の結果 














































この肝細胞については、PFIC2 の病態を in vitro で再現できることも確認しており、in vitro 疾患モ
デルとして有用であることを証明している。この手技を用いれば、現在臨床診断で用いられる肝生検を
行わずに診断が可能となることが予測され、極めて臨床に即した有用な研究であると考えられた。 
平成 29年 1月 10日、学位論文審査委員会において、審査委員全員出席のもと論文について説明を求
め、関連事項について質疑応答を行い、最終試験を行った。その結果、審査委員全員が合格と判定した。 
よって、著者は博士（医学）の学位を受けるのに十分な資格を有するものと認める。 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
